Rak z komorek Merkla

Merkel cell carcinoma

Marta Tarasiewicz, Anna Markiewicz, Bozena Romanowska-Dixon

Oddziat Kliniczny Okulistyki i Onkologii Okulistycznej Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie

Streszczenie:

Stowa kluczowe:
Summary:

Kierownik: prof. dr hab. n. med. Bozena Romanowska-Dixon

Guz z komdrek Merkla jest wysoce agresywnym nowotworem skary i bton $luzowych. Najczesciej wystepuje u 0sob starszych
oraz u pacjentéw z obnizong odpornoscig. Guz z komérek Merkla moze pojawié¢ sie w kazdym migjscu, niemnigj jednak wyste-
puje czesciej w okolicy gtowy i szyi oraz na skorze konczyn gérnych. Klinicznie to czerwony, potyskujacy guz z teleangiektazjami
na powierzchni. W momencie rozpoznania u 50% pacjentdw wystepujg przerzuty, najczesciej do regionalnych weztéw chtonnych.
Leczenie jest uzaleznione od stopnia zaawansowania, polega przede wszystkim na chirurgicznym wycigciu zmiany z marginesem
zdrowych tkanek z ewentualng uzupetniajaca radioterapig. W przypadku zaawansowanych zmian wprowadza sie chemioterapie.
rak z komorek Merkla, powieka gdrna, leczenie, radioterapia.

Merkel cell tumor is a highly aggressive cancer of the skin and mucous membranes. It is most common in elderly patients
and in individuals with impaired immunity. Merkel Cell Carcinoma can develop anywhere, but it most frequently affects the head
and neck, as well the skin of the upper limbs. Clinically, it occurs as red, glistening tumor with telangiectasias on the surface.
At the moment of diagnosis, 50% of patients have already developed metastases, most commonly to regional lymph nodes.
The treatment depends on the severity and consists primarily of surgical excision with a margin of healthy tissue followed

by possible complementary radiotherapy. Chemotherapy is introduced in advanced cases.
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Guz z komérek Merkla (Merkel Cell Carcinoma — MCC) jest
rzadkim, agresywnym nowotworem skdry i btony $luzowej. Ko-
morki Merkla zostaly po raz pierwszy opisane przez Friedricha Mer-
kla w 1875 jako okragte, duze komérki zlokalizowane w warstwie
podstawnej naskérka, petnigce funkcje komdrek czuciowych. Guz
z tych komérek zostat opisany w 1972 roku przez Cyrila Tokera (1).
Komoérki Merkla sg zlokalizowane w warstwie podstawnej skory,
w duzym zageszczeniu na skérze kofczyn i gtowy oraz w btonie
$luzowej (2, 3). Czesto$¢ wystepowania guza wynosi 0,34 u mez-
czyzn i 0,17 u kobiet (na 100 000 oséb/ rok) (1). Srednio 0,23
na 100 000 przedstawicieli rasy biatej i mniej, 0,01 na 100 000
przedstawicieli rasy czarnej (4). Szacuje sig, ze w ciggu ostatnich
15 lat czesto$¢ wystepowania guza wzrosta trzykrotnie. Wystepuje
on gtéwnie u przedstawicieli rasy kaukaskiej. Smiertelno$é z po-
wodu MCC wynosi 33% i jest wigksza od $miertelnosci z powodu
czerniaka (1). Jest on drugg w odniesieniu do czestosci przyczyng
$mierci z powodu nieczerniakowych guzow skory (w USA) (5).

Etiologia

Etiologia powstawania MCC jest nie do konca poznana.
Uwaza sie, ze czynnikiem odgrywajgcym role w powstawaniu
MCC jest $wiatlo stoneczne, poniewaz nowotwdr powstaje
gtéwnie w miejscach narazonych na promieniowanie ultrafio-
letowe. Czesto opisywana jest rola poliomawirusa (Merkel Cell
Polyomavirus — MCV) jako istotnego czynnika onkogennego
w powstawaniu MCC. MCV jest wykrywany u wigkszo$ci cho-
rych na MCC. Zwigkszone ryzyko wystepuje réwniez u pacjen-
téw z tuszczyca, ktérzy sg leczeni metoxelanem w potgczeniu
z promieniowaniem UVA (4) (metoxelan 4+ UVA).

Merkel cell carcinoma, upper eyelid, treatment, radiotherapy.

Zaburzenia chromosomalne najczes$ciej wystepujace w prze-
biegu MCC to delecja 1p36, brak chromosomu 10. lub delecja jego
dfugiego ramienia (10q) oraz trisomia chromosomu 6. (1). Delecja
1p36 opisywana jest réwniez w przebiegu innych nowotworéw ta-
kich jak czerniak, pheochromocytoma czy neuroblastoma.

Zwigkszone ryzyko wystapienia zmiany obserwuje sig réw-
niez u oséb z obnizong odporno$cig — np. wskutek przebytych
zabiegdw transplantacji, wskutek zakazenia wirusem HIV lub
przebytej radioterapii. Rak z komdrek Merkla czesto wspétwy-
stepuje z innymi nowotworami: przewlekig biataczka limfatycz-
ng, chorobg Hodkina, B-komérkowym chtoniakiem, rakiem pier-
si, rakiem jajnika, rakiem pecherza moczowego, rakiem krtani,
rakiem kolczystokomdrkowym skdry (6) i rakiem podstawnoko-
mdrkowym skory (4).

Obraz kliniczny

Na nowotwdr najczesciej chorujg mieszkancy obszaréw na-
razonych na promieniowanie stoneczne. W 37-50% przypadkdéw
nowotwor wystepuje na skorze gtowy i szyi, a w 40-44% na
skérze konczyn. Opisano réwniez pojedyncze przypadki zloka-
lizowane na btonie $luzowej jamy ustnej, a takze w okolicach
sromu i na genitaliach (4). U Afroamerykanéw guzy zlokalizo-
wane sg czesciej na konczynach dolnych (1). W obszarze gto-
wy najcze$ciej wystepuja na powiekach (5-10%) (2), i w oko-
licach nadoczodofowych. Klinicznie nowotwér wystepuje jako
pojedynczy twardy, najczesciej gtadki, potyskujacy i niebolesny
guzek, ktéry przyjmuje barwy od rézowej do czerwonobrazo-
wej, z teleangiektazjami na powierzchni (ryc. 1., 2.). Rzadko
wystepuje w postaci zmian mnogich. Guzy o wigkszych roz-
miarach moga sie charakteryzowa¢ obecnos$cig owrzodzen na
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powierzchni. Skrét opisujacy najbardziej charakterystyczne ce-
chy nowotworu to AEIOU - oznacza on, ze guz jest asympto-
matyczny (asymptomatic/lack of tenderness), szybko rosnacy,
w czasie krétszym niz 3 miesigce (expending rapidly), wystepu-
je u pacjentéw poddanych immunosupresji (immunosupresion),
u chorych w wieku powyzej 50 lat (older than 50) i powstaje
w miejscach najbardziej narazonych na promieniowanie UVB.
Jesli wystepujg 3 cechy lub wiecej sposréd ww., prawdopo-
dobienstwo, ze mamy do czynienia z MCC, jest bardzo duze
(89-procentowe w skali 195 przebadanych) (5). U mezczyzn guz
wystepuje praktycznie dwa razy czesciej niz u kobiet.

Guz z komérek Merkla klinicznie nalezy réznicowac z rakiem
podstawnokomérkowym, rakiem kolczystokomérkowym, mie-
sakiem Ewinga, neuroblastoma, guzem przydatkéw, ropnym
ziarniniakiem, cystami, chioniakiem oraz czerniakiem skéry (5).

W celu oceny rokowania i ujednolicenia metod lecze-
nia wykorzystuje sie skale zaawansowania klinicznego MCC.
W pi$miennictwie opisano wiele klasyfikacji, lecz American
Joint Commite of Cancer (AJCC) oraz International Unon for
Cancer Control (UICC) rekomenduja podziat TNM (7) (tab. I-IV).

MCC powieki gornej, kobieta lat 70 (materiat Oddziatu Klinicz-
nego Okulistyki i Onkologii Okulistycznej Szpitala Uniwersytec-
kiego w Krakowie).

MCC of the upper eyelid in a70 year old female (Material
of Department of Ophthalmology and Ocular Oncology, Univer-
sity Hospital in Cracow).

Ryc. 1.

Fig. 1.

Ryc. 2. MCC goérnej powieki, kobieta lat 81 (materiat Oddziatu Klinicz-
nego Okulistyki i Onkologii Okulistycznej Szpitala Uniwersytec-
kiego w Krakowie).

MCC of the upper eyelid in a81 year old female (Material
of Department of Ophthalmology and Ocular Oncology, Univer-

sity Hospital in Cracow).

Fig. 2.

X

T0

Tis

Nie mozna oceni¢ ogniska pierwotnego/ Primary tumor cannot
be assessed

Brak dowodéw na istnienie guza pierwotnego/ No evidence
of primary tumor (e.g., nodal/metastatic presentation without
associated primary)

Guz pierwotny, rak in situ/ In situ primary tumor

<2 cm maksymalna $rednica guza/ <2 cm maximum tumor

T :
dimension
™ >2 cm ale <5 cm maksymalna $rednica guza/ >2 cm but <5 cm
maximum tumor dimension
13 >5 cm maksymalna $rednica guza/ >5 cm maximum tumor
dimension
T4 Guz pierwotny nacieka ko$ci, migsnie, powiezi i chrzastke/
Primary tumor invades bone, muscle, fascia, or cartilage
Tab.l. Guz pierwotny (T)2.
Tab.l. Primary Tumor (T)2.
*Przedruk za zgodg AJCC: Merkel cell carcinoma. In: Edge SB, Byrd DR, Compton CC, et al., eds.: AJCC
Cancer Staging Manual. 7" ed. New York, NY: Springer, 2010, pp 315-323.
NX Brak oceny weztéw chtonnych/ Regional lymph nodes cannot
be assessed
NO Bez przerzutéw do regionalnych weztéw chtonnych/ No regio-
nal lymph nodes metastasis
Wezty chtonne niewyczuwlane w badaniu klinicznym (bez
cNO | histopatologicznej oceny weztéw chionnych)/ Nodes negative
by clinical examb (no pathologic node exam performed)
NO Bez przerzutéw w badaniu histopatologicznym/ Nodes negative
P by pathologic exam
N1 Przerzuty do regionalnych weztéw chtonnych/ Metastases
in regional lymph node(s)
N1a  Mikroprzerzuty®/ Micrometastasis®
N1b | Makroprzerzuty/ Macrometastasis?
N2 | Przerzuty odlegte?/ In transit metastasis®
Tab. Il. Regionalne wezty chionne (NJ)2.
Tab. Il. Regional Lymph Nodes (N).
Przedruk za zgodg AJCC: Merkel cell carcinoma. In: Edge SB, Byrd DR, Compton CC, et al., eds.: AJCC
Cancer Staging Manual. 7 ed. New York, NY: Springer, 2010, pp 315-323.
MO | Bez obecnosci przerzutéw odlegtych/ No distant metastasis
M Przerzuty poza regionalne wezty chtonne/ Metastases beyond
regional lymph nodes
Przerzuty do skéry, tkanki podskérnej i do odlegtych weztéw
M1a | chtonnych/ Metastases to skin, subcutaneous tissues, or
distant lymph nodes
M1b | Przerzuty do ptuc/ Metastasis to lung
Mic Przerzuty do innych narzadéw trzewnych/ Metastases to all
other visceral sites
Tab. lll. Odlegte przerzuty (M)=.
Tab. lll. Distant Metastasis (M)a.

°Przedruk za zgodg AJCC: Merkel cell carcinoma. In: Edge SB, Byrd DR, Compton CC, et al., eds.: AJCC
Cancer Staging Manual. 7" ed. New York, NY: Springer, 2010, pp 315-323.
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Stopien T N M
0 Tis NO Mo
1A L pNO MO
IB T cNO Mo
lIA T2/T3 pNO Mo
IIB T2/T3 cNO Mo
lic T4 NO Mo

A Wszelkie T/ Every T N1a MO0
B | Wszelkie T/ Every T N1b/N2 Mo
v Wszelkie T/ Every T | Wszelkie N/ Every T M1

Tab. IV. Stopien zaawansowania/ Grupy prognostyczne®.

Tab. IV. Anatomic Stage/Prognostic Groups®.
“Przedruk za zgodg AJCC: Merkel cell carcinoma. In: Edge SB, Byrd DR, Compton CC, et al., eds.: AJCC
Cancer Staging Manual. 7" ed. New York, NY: Springer, 2010, pp 315-323.

Diagnostyka

Badanie kliniczne powinno obejmowaé¢ doktadne badanie
palpacyjne guza oraz oceng obecno$ci innych zmian, ktére
mogg by¢ zaréwno zmianami satelitarnymi, jak i guzem pier-
wotnym.

Guz z komérek Merkla jest rozpoznawany na podstawie
badania histopatologicznego. Mikroskopowo MCC jest rakiem
drobnokomérkowym, niskozréznicowanym. Charakterystyczne
sq liczne figury podziatéw mitotycznych, komoérki apoptotycz-
ne, a w podscielisku jest duzo ognisk martwicy. Komérki tego
nowotworu wykazujg obecno$¢ ziarnisto$ci neurosekrecyjnych.
Za pomocg mikroskopu $wietinego trudno odrézni¢ komdrki
MCC od komoérek drobnokomérkowego raka ptuc, chioniakdw,
guza Ewinga czy niedojrzatego nerwiaka. Ocena immunohisto-
chemiczna guza jest bardzo cenna zaréwno w jego diagnosty-
ce, jak i réznicowaniu (tab. V) (1). Komérki MCC charakteryzujg
sie ekspresjg zaréwno markeréw nabfonkowych, jak i neuroen-
dokrynnych. Wystepuje wiele markeréw zwigzanych z MCC,
jednakze w diagnostyce ocenia sie gtéwnie cytokeratyny o ni-
skiej masie molekularnej tj.: CK8, CK18, w szczegélnosci CK20.
W 75-90% guzéw CK 20 jest pozytywna i jest najbardziej czu-
tym i specyficznym markerem w wykrywaniu mikroprzerzutéw

Markery immunohistochemiczne/

RozpozeanioAllaimoss Immunohistochemistry markers

Rak z komérek Merkla/ K20 +
Merkel cell carcinoma

Rak drobnokomérkowy (ptuc)/

Small cell (pulmonary) carci- CK7 +
noma

Chtoniak/ Lymphoma LCA +
Czerniak/ Melanoma $100 +

(CK — cytokeratyny, LCA — wspélny antygen leukocytarny, $100a — biatko wigzgce wapri).
Diagnostyka réznicowa na podstawie oceny immunohistoche-
miczne;j.

Immunohistochemistry of Common Mimics.

(CK — cytokeratin, LCA — leukocyte common antigen, $100 — a calcium-binding protein).

Tab. V.

Tab. V.

do regionalnych weztéw chtonnych. Ocena ekspresji biatka guza
p63 moze okaza¢ sie istotna w ocenie rokowania. Na podsta-
wie przeprowadzonych badan dowiedziono, ze guzy, w ktérych
wykryto ekspresje p63, charakteryzowaty sie wigkszg niz inne
agresywnoscig — to wigzalo si¢ z gorszym rokowaniem (8).
W przypadku wigkszo$ci guzéw pozytywne sg réwniez markery
neuroendokrynne: chromogramina, synaptofizyna i CD56 (1).

Zaréwno w procesie diagnostycznym, jak i w wyborze de-
cyzji w odniesieniu do ostatecznej terapii pomocne sg badania:
USG guza z oceng regionalnego sptywu chtonki, tomografia
komuterowa (Computed Tomography — CT) i/lub rezonans ma-
gnetyczny (Magnetic Resonance Imaging — MRI) regionalnych
weztéw chtonnych, klatki piersiowej oraz jamy brzusznej. Nie-
oceniona jest réwniez biopsja wezla wartowniczego (Sentinel
Lymph Node Biopsy — SLNB). W 29-50% przypadkéw wynik
SNLB jest pozytywny pomimo negatywnego wyniku badania CT
(9). Na podstawie pierwotnej lokalizacji guza trudno dokfadnie
oceni¢ obszar sptywu chfonki z obszaru gtowy i szyi. Jest on
bardzo rozlegty i zréznicowany. Z tego powodu znaczna licz-
ba wynikéw jest fatszywie negatywna (9). W jednej trzeciej
przypadkéw, w ktérych wyniki klinicznego badania weztéw
chtonnych sa negatywne, dochodzi juz do mikroskopijnych
przerzutéw. W badaniu klinicznym wezty chtonne z przerzuta-
mi komdrek nowotworowych mogg by¢ wyczuwalne $rednio
po 8 miesigcach od przerzutu (10). Warto wspomnieé, ze ro-
kowanie u pacjentéw, u ktérych wezly chtonne z przerzutami
sg wyczuwalne klinicznie, jest gorsze w poréwnaniu z rokowa-
niem u pacjentéw, u ktérych zostaly one wykryte w badaniu
SLNB (7). W niektdrych przypadkach wykonuje sie scyntygra-
fie oraz pozytonowa tomografie emisyjng (Positron Emission
Tomography — PET). Badanie PET umozliwia wykrycie nawet
5-milimetrowych przerzutéw. Rezultaty jednego z badan, ktére
przeprowadzono z udziatem 18 pacjentéw, dowiodty, ze w 33%
przypadkéw wynik badania PET przesadzit o zmianie wstepnie
oszacowanego stopnia zaawansowania choroby (9).

U niektdrych chorych z przerzutami pomimo wykonania wie-
lu badan diagnostycznych nie mozna zlokalizowa¢ guza pierwot-
nego.

Leczenie

W leczeniu MCC stosuje sie metody chirurgiczne, radiote-
rapie i chemioterapie. Rak z komérek Merkla jest nowotworem
niskozréznicowanym, to sprawia, ze jest wrazliwy na chemiote-
rapie i promieniowanie jonizujgce.

Podstawowa metodg leczenia jest radykalne wycigcie
zmiany z marginesem zdrowych tkanek. Aby unikngé wznowy
miejscowej, margines powinien wynosi¢ co najmniej 2 cm
(1-3 cm). Rekomenduje si¢ margines 1-centymetrowy, je-
$li wielko$¢ guza nie przekracza 2 cm, i margines co najmniej
2-centymetrowy, jesli przekracza 2 cm (10). W przypadku gu-
z6w gtowy i szyi trudno jest wycigé zmiane z duzym margine-
sem zdrowych tkanek, dlatego czesto zachowuje sie¢ margines
1-2-centymetrowy i dodatkowo wdraza radioterapig. Jesli ko-
morki nowotworowe znajdujg sie na linii cigcia operacyjnego,
zaleca sie uzupetniajaca radioterapie. Aby uniknaé takiego cie-
cia, zaleca si¢ wykonanie $rddperacyjnego badania histopatolo-
gicznego (technikg Mohsa) (7). Resekcja guza z duzym margine-
sem zdrowych tkanek moze uszkodzi¢ drenaz chtonki z obszaru
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guza pierwotnego, dlatego w takich przypadkach sugeruje sie
tez jednoczasowe wykonanie zabiegu tacznie z SNLB. Wéwczas
ryzyko wznowy moze by¢ 3,5 raza mniejsze (7). Badanie SLNB
mozna poming¢, jesli guzy sg mate, ponizej 1 cm, poniewaz
wtedy ryzyko przerzutéw do regionalnych weziéw chionnych
jest bardzo mate, szacowane na 4% (9). Jednakze u pacjentéw
poddanych przewlektej immunosupresji nawet w przypadku ma-
tych guzéw istnieje duze ryzyko przerzutéw do weztéw chion-
nych (7). Uznaje sig, ze guzy powyzej 2 cm stanowig duzy czyn-
nik ryzyka dalszego rozsiewu.

Radioterapie uzupetniajgcg powinno sie stosowac¢ w przy-
padkach, kiedy (7):

1. wielko$¢ guza pierwotnego przekracza 2 cm,

2. komdrki nowotworowe znajdujg sie na linii cigcia operacyj-
nego lub w bardzo bliskiej odlegto$ci od niej,

3. wystepuje inwazja naczyn limfatycznych w obszarze guza
pierwotnego,

4. guz rozrasta sie zewnatrztorebkowo poza weztami,

5. doszto do przerzutéw do regionalnych weztéw chtonnych lub
kiedy nie wykonano badania SNLB.

Jesli guzy wystepujg w obszarze glowy i szyi, nie zaleca
sie wykonywania badania SNLB z uwagi na duze zréznicowanie
sptywu chtonki. W tych przypadkach preferuje sig zastosowanie
uzupetniajgcej radioterapii po wycieciu guza pierwotnego (7).
W przypadku MCC znajdujgcego sie¢ w obszarze glowy i szyi
stosuje si¢ dawke promieniowania do 60-70 Gy (9).

Radioterapia w istotny sposéb przyczynia sie¢ do wydtuzenia
czasu przezycia chorych oraz okresu bez oznak wznowy guza.
Lokalne wyciecie guza bez uzupetniajacej radioterapii czesto jest
niewystarczajace, poniewaz u 39% chorych dochodzi do wznowy
miejscowej, a u 46% chorych obserwuje sig nawrét regionalny (6).
W zaawansowanych stadiach choroby — Il i IV — wdraza sie che-
mioterapie z ewentualng radioterapig (terapie paliatywng). W tych
przypadkach rola radioterapii jest ograniczona do napromieniania
przerzutdw oraz krwawigcych zmian skornych. Pierwotna radiote-
rapia jest wskazana, kiedy guzy sa w stadiach zaawansowanych
lub/i zajmujg wazne struktury, ktérych albo nie mozna wycig¢ chi-
rurgicznie, albo mozna, lecz z trudem, kiedy pacjent nie akceptuje
deformacji powstatej wskutek zabiegu chirurgicznego, kiedy ryzyko
okotooperacyjne jest duze i kiedy pacjent nie wyraza zgody na za-
bieg chirurgiczny. W chemioterapii znajdujg zastosowanie: etopo-
zyd, karboplatyna, cisplatyna, doksorubicyna, winkrystyna z pred-
nizonem, cyclofosfamid i metotreksat. W 10-20% przypadkéw
dochodzi do samoistnej regresji raka. Z uwagi na obserwowang
w guzie z komoérek Merkla ekspresje KIT w doniesieniach mozna
znalez¢ wzmianki o stosowaniu inhibitoréw kinazy-KIT (Imatinibu)
jako potencjalnej metody leczenia przerzutéw. U chorych na MCC
czesto$¢ wystepowania poliomawiruséw jest duza (69-85%), by¢
moze w przysztosci ta obserwacja bedzie przyczynkiem do wpro-
wadzenia szczepien przeciwko poliomawirusom komérek Merkla
(Merkel Cell Polyomavirus — MCV) (5).

Guz z komérek Merkla ma silng tendencje do przerzutéw
droga naczyn limfatycznych do regionalnych weziéw chfon-
nych. W przypadku gtowy i szyi sg to wezty chifonne szyjne
powierzchowne, gtebokie i przyusznicze. W 50% przypadkéw
MCC w momencie jego rozpoznania obecne sg juz przerzuty do
weztéw chtonnych. Obserwuije sie réwniez przerzuty odlegte do:
skory — 28%, weztdw chtonnych — 27%, watroby — 13%, ptuc

— 10%, kosci — 10%, mézgu — 6%, optucnej — 1,6%, szpiku kost-
nego — 1,6%, trzustki — 0,8%, zotadka 0,8%, jader — 0,8% oraz
pecherza moczowego — 0,8% (4, 6).

Rokowanie

Opisuje sie 10-letnie przezycie u 71% chorych ze zmiang
pierwotng, u 47,8% chorych, u ktérych pojawiajg sie przerzuty
w weztach chtonnych, i u 20,1% chorych z obecnoscig przerzu-
téw odlegtych (1). Uwarunkowane wielkos$cig guza 10-letnie
przezycie siega 61%, jesli guz jest maty (do 2 cm), oraz 40%,
jesli guz jest wigkszy (ponad 2 cm).

Przezycie 5-letnie wg klasyfikacji TNM (11): stopien 1A
— 80% i stopien 1B — 60%, stopien IlA — 60%, stopien IIB — 50%
i stopien IV — 45%, stopien lIA — 45% i stopief 1lIB — 25%,
stopien IV — 20%.

Do najbardziej istotnych czynnikéw prognostycznych zalicza
sie: stan weztéw chtonnych, rozmiar guza — gorsze rokowanie, je-
$li guzy sg wieksze od 2-centymetrowych, lokalizacje guza — gor-
sze rokowanie, kiedy sg zlokalizowane na koficzynach dolnych,
w obrebie tutowia, w szczegdlnosci w okolicach sromu i okoto-
odbytniczej, to moze wynika¢ z pdzniejszego wykrycia guza w tej
okolicy (12), w obszarze gtowy i szyi oraz na bfonie $luzowej,
lepsze rokowanie — kiedy guzy sa zlokalizowane na koniczynach
gornych (1), gtebokos¢ naciekania guza (1), pte¢ chorych — gor-
szy przebieg u mezczyzn, stany po radioterapii — popromienne
uszkodzenie tkanek i naczyh utrudnia wyciecie zmiany z szerokim
marginesem onkologicznym (6), obecno$¢ przerzutéw odlegtych,
wiek — gorszy przebieg u chorych powyzej 60. roku zycia, ekspre-
sja p63 — bardziej agresywna posta¢ guza wigzaca sie z gorszym
rokowaniem (12). Obecno$¢ przerzutéw do regionalnych weztéw
chtonnych jest najbardziej istotnym czynnikiem prognostycznym.
Whyniki jednego z badan wskazaly, ze $rednia przezycia pacjen-
téw, u ktérych w badaniu klinicznym stwierdzamy powigkszone
wezty chionne, wynosi 13 miesiecy, a w przypadku, gdy wezty
chtonne sg niewyczuwalne palpacyjnie — 40 miesiecy. (7).

Podsumowanie

Guz z komérek Merkla jest rzadkim, wysoce agresywnym
nowotworem skory i bton $luzowych. Najczesciej pojawia sie
w obszarze gtowy i szyi. Z uwagi na czeste zajecie powiek istot-
ng role w wykrywaniu choroby przypisuje sie lekarzowi okuli-
$cie. Wazne jest, aby pacjenta niezwlocznie zakwalifikowaé
do leczenia operacyjnego z uwagi na duzg tendencje guza do
przerzutéw do regionalnych weztéw chtonnych i narzadéw odle-
gtych. Pomimo wycigcia zmiany z marginesem zdrowych tkanek
(potwierdza to ocena histopatologiczna) pacjent powinien by¢
skierowany do dalszej diagnostyki onkologicznej i ewentualnej
dalszej terapii. Wazne sg réwniez okresowe badania kontrolne
przeprowadzane w osrodku, w ktérym pierwotny guz byt wyci-
nany chirurgiczne, z uwagi na duze ryzyko wznowy miejscowe;.
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